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Описывается случай врожденной аномалии развития легкого. Дается определение этой патологии, её мор-
фология, классификация, частота и клинические формы. Приводятся данные наблюдения за новорождённым 
ребёнком, родившимся с одной из осложненных форм указанного порока: особенности его неонатальной адап-
тации, результаты обследования и успешного лечения.
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The aim of the article is to describe the case of congenital cystic adenomatoid malformation. The definition of this 
pathology, its morphology, classification, frequency and clinical forms are considered in the work. The data of the ob-
servation of a newborn with a complicated form of the defect have been determined: the peculiarities of the neonatal 
adaptation, the results of examination and treatment.
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1Кистозная  гипоплазия  легкого,  или  врожденный 
поликистоз, — это лёгочная эмбриопатия, представ-
ленная  пороком  развития  терминальных  отделов 
субсегментарных бронхов и бронхиол. Кистозная лё-
гочная гипоплазия возникает вследствие избыточного 
разрастания терминальных бронхиол в эмбриональ-
ном периоде внутриутробного развития. Данные об-
разования  представляют  собой  расширения  кисто-
образной  формы  различных  размеров,  выстланные 
кубовидным  или  цилиндрическим  эпителием.  Пато-
морфологически выделяются три формы аномалии: 
I — единичные или множественные кисты диаметром 
более  2  см  с  тканевыми  элементами,  похожими  на 
нормальные альвеолы; II — множественные неболь-
шие кисты менее 1 см в диаметре с бронхиолами и 
альвеолами; III — обширное поражение обычно неки-
стозного характера со смещением средостения [1, 2].
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По данным ряда авторов [3, 4], кистозная гипо-
плазия  (поликистоз  лёгких)  составляет  60 %  всех 
врождённых  пороков  развития.  Эта  патология  на-
блюдается на ранних стадиях эмбрионального раз-
вития.  Наиболее  часто  поражается  только  одна 
доля лёгкого. Клинически заболевание проявляется 
признаками, характерными для респираторного дис-
тресс-синдрома: одышкой с участием вспомогатель-
ной мускулатуры, цианозом, гипоксемией.
В пользу врождённого происхождения кистозной 
гипоплазии легких свидетельствует её частое соче-
тание с другими аномалиями развития, такими, как 
диафрагмальная грыжа, пиелоэктазии, костные де-
формации и пр. Поликистоз лёгких может носить се-
мейный характер [6, 7].
Под  нашим  наблюдением  находился  новорож-
денный мальчик Г., родившийся с массой тела 3150 
г, длиной 49 см при сроке беременности 39 недель. 
Беременность первая. Мать ребёнка иммигрировала 
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сти. Со слов матери, беременность протекала благо-
получно, но в 33 недели на УЗИ были выявлены ВПР 
плода:  кисты  в  легких  и  мегалоуретер.  Оценка  по 
шкале Апгар на 1-й мин. — 7; на 5-й мин. — 8 баллов.
Состояние новорождённого при рождении было 
тяжелое, обусловленное дыхательной недостаточно-
стью, кислородозависимостью. При осмотре обнару-
жены декстрокардия, влажные хрипы в легких. В свя-
зи с дыхательной недостаточностью и показателями 
КОС  (субкомпенсированный  ацидоз,  гиперкапния) 
ребёнок переведен в режим СРАР с FiO2–35 %.
На  рентгенограмме  обнаружены  тонкостенные 
полости  в  средненижних  отделах  левого  легкого. 
Тень средостения смещена вправо. При ультразву-
ковом исследовании отмечено расширение почечной 
лоханки справа.
В связи с необходимостью хирургического лече-
ния на вторые сутки жизни ребёнок был переведен в 
детскую хирургическую клинику.
На момент поступления он находился на спонтан-
ном дыхании, отмечалась одышка 80–90 с втяжени-
ем податливых участков грудной клетки и западени-
ем  мечевидного  отростка.  Аускультативно  дыхание 
слева не проводилось, справа выслушивались тоны 
сердца, по подмышечным линиям справа и в межло-
паточном пространстве — ослабленное дыхание.
На обзорной рентгенограмме грудной клетки от-
мечается отсутствие типичного легочного рисунка на 
всем протяжении слева, левое легкое представлено 
тонкостенными  кистами  различного  диаметра,  без 
содержимого, которые резко смещают органы средо-
стения вправо и купол диафрагмы соответствующей 
стороны. Правое легкое прозрачно, синусы плевры 
свободны (рис. 1).
При  эхокардиографии  обнаружено  резкое  сме-
щенное  вправо  правильно  сформированного  серд-
ца,  открытое  овальное  окно  5мм,  недостаточность 
митрального  клапана  II  ст,  фракция  выброса  78 %. 
Выставлен  диагноз:  врождённый  порок  развития, 
кистозно-аденоматозная мальформация левого лег-
кого, осложненная синдромом внутригрудного напря-
жения.
Учитывая  прогрессирование  внутригрудной  ги-
пертензии,  после  предоперационной  подготовки  и 
субкомпенсации  вентиляционно-перфузионных  со-
отношений  и  гемодинамики  принято  решение  об 
экстренном  оперативном  вмешательстве  в  объеме 
торакотомии и удалении кистозно измененной части 
легкого. Во время операции выполнена заднебоко-
вая торакотомия в четвёртом межреберье. Конста-
тирована  кистозно-аденоматозная  мальформация 
верхней  доли  левого  легкого  при  наличии  кист  от 
нескольких миллиметров до 2 см. С использованием 
ультрасонического  скальпеля  Harmonic  выполнена 
типичная лобэктомия верхней доли левого легкого. 
Плевральная полость дренирована (рис. 2).
Послеоперационный  диагноз:  «ВПР.  Кистозно-
аденоматозная мальформация левого легкого I типа 
(Stoker),  осложнение:  синдром  внутригрудного  на-
пряжения».
В послеоперационном периоде ребенок находил-
ся на ИВЛ. Отмечался ацидоз комбинированного ха-
рактера, однако сатурация поддерживалась в преде-
лах 95–100 %. Так как по дренажу отходил воздух, 
была налажена активная аспирация. Впоследствии 
в связи с отхождением из плевральной полости алой 
крови ребёнок был переведен на дренирование по 
Бюлау.  При  этом  сохранялось  смещение  органов 
средостения, подтверждённое рентгенологически.
В дальнейшем состояние ребенка ухудшилось за 
счет дыхательной недостаточности. Отмечалось па-
дение уровня сатурации. По дренажу отходило боль-
шое количество воздуха, что позволило заподозрить 
открытие бронхиального свища. Выполнена ретора-
котомия и ушивание верхнедолевого бронхиального 
свища.  В  послеоперационном  периоде  параметры 
ИВЛ были несколько снижены, что привело к разви-
тию компенсированного газового ацидоза.
Кроме оперативного лечения ребёнок получал па-
рентеральное и зондовое питание, антибактериаль-
Рис. 1. Рентгенограмма грудной клетки при поступлении 
ребенка в хирургическое отделение
Рис. 2. Первый этап операции: кистозноизмененная верхняя 
доля левого легкого
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ную терапию широкого спектра действия, кардиости-
мулирующую и гемостатическую терапию.
Учитывая  сохраняющееся  смещение  средосте-
ния вправо и периодическое отхождение воздуха по 
дренажу из плевральной полости, принято решение 
о  проведении  бронхоскопии  с  обтурацией  главно-
го бронха левого легкого поролоновой пломбой под 
рентгенологическим контролем. В послеоперацион-
ном  периоде  поступление  воздуха  из  плевральной 
полости прекратилось. Ребенок был переведен пол-
ностью на энтеральное питание через зонд. Также 
по  результатам  бактериологического  исследования 
была изменена антибактериальная терапия: назна-
чен ципрофлоксацин.
При  последующем  рентгенологическом  контро-
ле  органов  грудной  клетки  отмечено  уменьшение 
смещения  тени  средостения.  Однако  сохранялось 
сгущение  рисунка  правого  легкого  из-за  ателекта-
за верхней доли правого легкого. Поэтому ребёнок 
был переведен на ИВЛ в режиме CPAP, а в после-
дующем  —  на  спонтанное  дыхание  с  подачей  ув-
лажненного  кислорода.  Консервативная  терапия 
продолжалась в условиях реанимации, проводилась 
регулярная  санация  трахеобронхиального  дерева. 
В результате состояние ребёнка значительно улуч-
шилось:  количество  хрипов  уменьшилось,  мокроты 
стало выделяться меньше, стал кормиться через со-
ску. Однако сохранялась одышка при беспокойстве и 
кормлении.
По мере улучшения состояния ребёнка была вы-
полнена  бронхоскопия  для  удаления  обтуратора 
главного бронха левого легкого. Слева в нижних от-
делах появились слабые дыхательные шумы, боль-
шое количество слизистой мокроты при санации. В 
консервативную терапию были включены ингаляции 
с беродуалом, прокинетик церукал, для антибактери-
альной терапии выбран сульперацеф.
При дальнейшей стабилизации состояния ребё-
нок был выведен из отделения реанимации в про-
фильное отделение, где была продолжена бронхо-
литическая терапия и прокинетики, назначен массаж 
с элементами дыхательной гимнастики.
Дальнейшее  рентгенологическое  исследование 
показало, что имеется значительная тенденция к вос-
становлению  физиологического  положения  органов 
средостения, расправление правого легкого (рис. 3).
После  консультации  детским  урологом  по  пово-
ду пиелоэктазии справа рекомендовано наблюдение 
уролога, нефролога по месту жительства.
В возрасте 2 месяцев и 19 дней после хирурги-
ческого,  консервативного  лечения  и  реабилитации 
ребенок  выписан  домой  в  удовлетворительном  со-
стоянии под наблюдение участкового врача.
Таким образом, лечение больных с осложненным 
поликистозом  легких  представляет  собой  сложную 
задачу. Вместе с тем адекватный и своевременный 
выбор лечебной и реабилитационной тактик, систе-
матическая и целенаправленная терапия определя-
ют положительный прогноз этого заболевания.
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